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A Fibrose Quística (FQ) é uma doença genética autossómica recessiva, causada 
pelo defeito no gene CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance 
Regulator). O CFTR é um canal de cloro que regula o transporte de iões cloro, 
sódio, bicarbonato e água. Este defeito leva à produção imperfeita de suor e de 
secreções espessas e viscosas que afetam os pulmões, pâncreas, fígado, 
intestinos, vesícula biliar e trato reprodutivo. As complicações respiratórias são o 
principal fator para a morbilidade e mortalidade. A esperança média de vida na FQ 
tem aumentado, pelo que o número de adultos está a crescer rapidamente, de tal 
forma que na maioria dos países desenvolvidos o seu número já é superior ao de 
crianças. A implementação do teste de rastreio neonatal (TRN), a intervenção 
médica e nutricional baseada em evidência e os fármacos moduladores do CFTR 
são responsáveis por esta melhoria. Os fármacos moduladores do CFTR apesar 
de não conseguirem reverter a doença, têm o potencial para melhorar o estado de 
saúde, sobrevivência e a qualidade de vida da maioria da população com FQ. A 
dieta hiperenergética e hiperlipídica, com a suplementação de vitaminas 
lipossolúveis e minerais e terapia de substituição de enzimas pancreáticas (TSEP) 
é a abordagem nutricional standard na FQ. Um bom estado nutricional está 
associado com uma melhor função pulmonar, o que potencia melhores resultados 
clínicos e sobrevivência. Apesar do estado nutricional ter evoluído notoriamente, a 
malnutrição ainda é prevalente. Desta forma, a intervenção nutricional é uma parte 
essencial do tratamento da FQ.  
Palavras-Chave 




Cystic fibrosis is an autosomal recessive inherited disorder caused by the defect in 
the CFTR gene. The CFTR is a chloride channel that regulates the transport of 
chloride, sodium, bicarbonate and water. The defect in this gene results in a 
imperfection production of sweat and in the production of thick and viscous 
secretions affecting the lungs, pancreas, liver, intestines, gallbladder and 
reproductive tract. Lung disease is the main factor for morbidity and mortality. 
Average life expectancy in CF has increased therefore the number of adults is 
growing rapidly and in most of developed countries there are already more adults 
than children with CF. The implementation of newborn screening test, evidence-
based medical, nutritional intervention and CFTR modulator therapies are 
responsible for this improvement. Although CFTR modulators therapies are not able 
to reverse the disease, they have the potential to improve health status, survival, 
and the quality of life of the majority of CF population. High energy and high fat diet 
with fat-soluble vitamins and minerals suplementation and pancreatic enzyme 
replacement therapy are the standard nutritional approach in CF. A better nutritional 
status is associated with improved lung function, which improves better clinical 
outcomes and survival. Nevertheless nutritional status has evoluted notably, 
malnutrition is still prevalent. Consequently nutritional intervention is an essential 
part of CF treatment. 
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A FQ é uma doença genética autossómica recessiva, que envolve a produção 
imperfeita de suor e secreções e que afeta vários órgãos, sendo os pulmões o mais 
afetado.(1, 2) É causada por mutações no gene CFTR. O CFTR é um canal de cloro 
e uma proteína reguladora encontrada em todos os tecidos exócrinos. O defeito no 
CFTR causa uma alteração no transporte de iões cloro, sódio e bicarbonato, o que 
resulta na produção de secreções espessas e viscosas nos pulmões, pâncreas, 
fígado, intestinos, vesícula biliar e trato reprodutivo, aumentando também a 
concentração de sal nas secreções das glândulas sudoríparas. A doença pulmonar 
é o maior contribuinte para a morbilidade e mortalidade.(2-9)  
Epidemiologia 
A FQ é a doença hereditária mais comum na raça branca, com uma incidência de 
1 em 2000-3000 recém-nascidos, sendo menos frequente na raça negra, 1 em 
15000, e rara em indivíduos asiáticos, 1 em 35100.(10-15) Em Portugal a incidência 
é menor, 1 a 6000-8000.(8, 16) A sobrevivência tem aumentado significativamente, 
de uma esperança média de vida de 30 anos em 1989 para 41,7 anos em 2015.(17-
19) Estima-se que as crianças nascidas em 2000 atinjam idades superiores a 50 
anos.(20) A implementação do TRN, guidelines de tratamento médico e nutricional 
baseadas em evidência e a introdução de fármacos moduladores do CFTR são 
fatores responsáveis por esta melhoria.(17, 21-24) Assim, o número de adultos está a 
aumentar rapidamente, uma vez que a maioria das crianças chega à idade adulta.(1, 
14, 18, 25) Na maioria dos países desenvolvidos, o número de adultos com FQ é 
superior ao de crianças.(2, 26-28) Por sua vez, em Portugal os adultos contribuem para 
1/3 da população.(8) A idade de diagnóstico associa-se inversamente com a 
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mortalidade.(25) Os indivíduos que são diagnosticados em adultos têm uma maior 
heterogeneidade de mutações, apresentações clínicas mais variáveis, formas de 
doença mais leves(29, 30), melhor prognóstico(30, 31), melhor função pulmonar, 
maiores taxas de suficiência pancreática, melhor estado nutricional, menos 
complicações gastrointestinais (GI) e maior esperança média de vida em 
comparação com adultos diagnosticados em crianças.(27, 31-33) Estudos têm 
demonstrado uma menor sobrevivência nas mulheres.(20, 21, 34-36) Uma das razões 
apontadas é a infeção pela P. aeruginosa ser mais frequente e precoce, além do 
maior risco de exacerbação pulmonar.(37-39)  
Diagnóstico 
O diagnóstico inicialmente baseava-se no fenótipo.(40) Com a implementação dos 
TRN(25, 41-43) a maioria dos diagnósticos ocorre em crianças assintomáticas ou 
minimamente sintomáticas.(41, 44) Indivíduos com TRN positivo, sinais clínicos 
compatíveis com a FQ ou história familiar devem ser submetidos à prova 
quantitativa do suor (gold-standard do diagnóstico). Se o teor de cloro no suor 
apresentar valores superiores ou iguais a 60mmol/L e na presença de 2 mutações 
causadoras de FQ é feito o diagnóstico.(10, 15) No caso de valores de 30-59 mmol/L 
em 2 ocasiões separadas, deve-se realizar a análise genética do CFTR.(10, 45-49) Se 
forem identificadas 2 mutações causadores de FQ, em 2 cromossomas separados, 
é feito o diagnóstico. Se nenhuma mutação for identificada, a FQ é improvável.(10) 
Caso sejam identificadas mutações de consequência clínica variáveis, deve-se 
realizar os testes fisiológicos do CFTR(10, 50-54) compostos pela determinação da 
diferença de potencial nasal(55-59) e pela determinação da secreção de cloreto a 
nível da mucosa intestinal(20, 53, 59-63). Se estes demonstrarem disfunção do CFTR é 
feito o diagnóstico.(10) Se a função se mantém preservada, a FQ é improvável.(10) 
3 
 
Finalmente, com valores de cloro no suor inferiores ou iguais a 29mmol/L a FQ é 
improvável.(10) Para os indivíduos não rastreados e os que apresentam sintomas 
mas com TRN falso negativo(64, 65), o diagnóstico suprareferenciado permanece 
aplicável.(10, 66) Em Portugal, foi efetuado um estudo-piloto do TRN da FQ que 
demonstrou a necessidade da sua implementação.(67)  
Fisiopatologia 
As complicações respiratórias incluem as bronquiectasias, infeções crónicas, 
pólipos nasais, pneumotórax e insuficiência respiratória. Na FQ o muco espesso e 
viscoso resulta na obstrução das vias aéreas. Isto torna-as vulneráveis à infeção 
crónica e inflamação, o que pode causar insuficiência respiratória.(3, 68, 69) Ocorre 
também uma elevada concentração de neutrófilos e de protéases, que sobrepõe a 
quantidade de anti protéases pulmonares, o que diminui a capacidade de 
eliminação do muco, aumenta a inflamação, diminui a capacidade da resposta 
imune e aumenta a destruição tecidular.(70-74) As complicações GI incluem 
insuficiência pancreática (IP), deficiências nutricionais (gordura e vitaminas 
lipossolúveis), diabetes relacionada com a FQ (DRFQ), doença hepática 
relacionada com a FQ (DHFQ), litíase vesicular, síndrome obstrutiva intestinal distal 
(SOID), obstipação, crescimento elevado de bactérias no intestino delgado 
(CEBID), e refluxo gastro esofágico.(3, 75-82) A IP é a complicação GI mais comum, 
afetando 85%-90% da população.(7, 83-87) Com a obstrução dos ductos 
pancreáticos(84, 88) o pâncreas é incapaz de libertar as enzimas necessárias para a 
digestão e absorção de gordura, proteína e vitaminas lipossolúveis.(7) A IP é a 
principal causa de mal absorção, contribuindo para a malnutrição. Os sintomas são 
esteatorreia, fezes volumosas com coloração amarela, gordurosas e fétidas e a 
distensão abdominal. O funcionamento das enzimas pancreáticas pode ser 
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estimado através da avaliação da ingestão de gordura e a sua excreção em 72 
horas(77) e pela determinação do coeficiente de absorção de gordura.(6) O teste da 
fecal elastase-1 é não invasivo e rápido podendo avaliar a IP.(89) A otimização da 
intervenção nutricional e da TSEP permite ultrapassar eficazmente a IP.(8) A 
destruição progressiva das células β resulta na DRFQ. A sua prevalência aumenta 
com a idade, afetando 20% da população aos 30 anos e mais de 50% aos 40 
anos.(1, 3, 90-92) A DRFQ é uma forma distinta da diabetes mellitus tipo 1 e 2. A 
deficiência de insulina é a sua principal causa, mas também se verifica 
insulinorresistência.(7, 93-95) A DRFQ através da perda do efeito anabólico da insulina 
e consequente catabolismo proteico(90, 91, 96-98) e dos níveis elevados de glicemia 
que promovem a colonização bacteriana(90), afeta adversamente a função pulmonar 
e aumenta 6 vezes o risco de mortalidade.(6, 7) Assim, recomenda-se a 
monitorização regular da glicemia.(99) A DHFQ manifesta-se pela cirrose biliar (2% 
a 15%) e a hipertensão portal (5%-7%)(100-102), ocorrendo também esteatose 
hepática e cálculos biliares.(8) A diminuição da função hepática está associada a 
uma deficiente função pulmonar.(6, 103) Nos ductos biliares há uma diminuição do 
fluxo de bílis, o que leva à obstrução dos ductos e colestase(7), afetando a absorção 
de gorduras, vitaminas lipossolúveis(104) e cálcio, o que contribui para um pior 
estado nutricional.(100, 103-108) A SOID é caracterizada pela obstrução completa ou 
incompleta ileocecal e ocorre especialmente nos indivíduos com IP e nos adultos.(8, 
75, 78) A baixa densidade mineral óssea (DMO), osteopenia e osteoporose com um 
risco aumentado de fratura são comuns nos adultos.(106, 108, 109) A baixa DMO está 
associada à redução da capacidade de trabalho e a doença pulmonar severa.(6) Os 





O gene CFTR está localizado no cromossoma 7q31.2.(17) Mais de 2000 mutações 
foram identificadas, das quais a F508del é a mais comum (90% dos indivíduos são 
heterozigóticos e 50% são homozigóticos).(111) São descritas 6 classes de 
mutações.(1) Os indivíduos com mutações da classe 1-3 manifestam formas de 
doença mais severa.(1, 112) Nas mutações da classe 1 (2 a 5%) não ocorre síntese 
do CFTR. Na classe 2 o CFTR não se desloca até à superfície da célula. Esta classe 
inclui a F508del. Na classe 3 o CFTR está à superfície da célula, mas encontra-se 
fechado, não ocorrendo o transporte de iões. A G551D é a mais comum.(3)  
Intervenção médica 
O tratamento médico a nível do sistema respiratório inclui a prevenção e controlo 
das infeções pulmonares, controlo da inflamação e redução da viscoelasticidade, 
remoção do muco espesso e viscoso dos pulmões e dilatação das vias aéreas.(1, 
113-124) A TSEP é utilizada no tratamento da IP,(6, 7) envolvendo a administração oral 
de enzimas pancreáticas (protéases e lípases) com o objetivo de promover a 
digestão adequada de proteínas e lípidos.(125) As preparações consistem em 
microsferas revestidas que diminuem a deterioração enzimática pelo ácido gástrico, 
melhorando a eficácia da libertação enzimática no duodeno, quando o pH é superior 
a 5.(84, 86, 126) A adição de inibidores da bomba de protões e bicarbonato pode 
melhorar a eficácia da TSEP.(6, 7, 84, 127) As recomendações das doses de lípase 
pancreática têm em conta a idade, peso corporal e gramas de gordura ingerida por 
dia.(6) Para adultos, recomenda-se começar com 500 U de lípase/kg/refeição, 
aumentando até ao máximo de 1000-2500 U de lípase/kg por refeição; ou 10 000 
U de lípase/kg por dia; ou 2000-4000 U lípase/g de gordura ingerida.(6) Apesar da 
otimização da TSEP, a absorção de gordura é de 85%-90%, sendo inferior aos 95% 
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da população em geral.(127, 128) Recomenda-se que a monitorização do tratamento 
seja feita a cada 6 meses.(6, 129) A terapêutica farmacológica tem-se focado na 
correção estrutural e funcional do CFTR,(1, 130-132) conseguida através dos fármacos 
moduladores do CFTR.(1) O Ivacaftor é um potenciador do canal CFTR, 
aumentando o tempo que este permanece aberto.(131, 133) Demonstra, assim, 
melhorias marcadas no FEV1 (volume expiratório máximo no 1º segundo), limpeza 
muco ciliar, número de exacerbações pulmonares, função pulmonar, controlo 
glicémico, Índice de Massa Corporal (IMC), estado nutricional e qualidade de 
vida.(134-139) Contribui para a otimização do estado nutricional através da melhoria 
na função pulmonar, diminuição do trabalho respiratório e do gasto energético. 
Melhora também a sensação do olfato e o apetite.(140) No trato GI aumenta o fluxo 
de enzimas pancreáticas, bicarbonato e bílis, melhorando a absorção dos 
nutrientes. Otimiza, também, a secreção de insulina.(128, 136, 137) Foi aprovado para 
o tratamento de 10 mutações podendo assim ser utilizado no tratamento de 7% da 
população com FQ.(1, 130, 133, 137, 141) Está aprovado com uma dose de 150 mg a cada 
12 horas, com refeições ricas em gordura (20g de gordura)(112), uma vez que a sua 
biodisponibilidade aumenta 2 a 4 vezes.(112) O elevado custo pode ser um 
obstáculo.(112, 130) O Ivacaftor não é eficaz no tratamento da mutação F508del.(1, 12) 
O Lumacaftor é outro modulador do CFTR. Tendo em conta os mecanismos do 
Ivacaftor (corrige e melhora a atividade do CFTR) e do Lumacaftor (atua na 
mobilização da proteína para a sua correta localização), tem sido proposta a 
combinação dos dois fármacos para o tratamento da F508del(1, 133), demonstrando 
melhorias no FEV1, na redução das exacerbações, aumento do IMC e qualidade 
de vida.(142) Assim, a combinação do Lumacaftor com o Ivacaftor foi aprovada para 
o tratamento de indivíduos com idade superior ou igual a 12 anos e homozigóticos 
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para a F508del, podendo esta combinação melhorar significativamente o 
tratamento de 60% da população com FQ.(1, 17, 130, 133, 143) Estudos recentes 
demonstram também benefícios em crianças com idade superior ou igual a 6 
anos.(143) Apesar destes fármacos não conseguirem reverter a doença, têm o 
potencial para melhorar o estado de saúde, sobrevivência e a qualidade de vida 
das pessoas com FQ.(17) O transplante pulmonar (TP) é indicado quando a função 
pulmonar está severamente comprometida e quando a sobrevivência é 
considerada ser inferior à sobrevivência pós TP. A FQ constitui a 3ª indicação para 
o TP.(8, 23, 144, 145) Em comparação com outras doenças pulmonares, os indivíduos 
com FQ têm uma sobrevivência superior no pós-transplante.(145-147) Apesar das co 
morbilidades, como as infeções, diabetes, insuficiência renal e complicações GI, os 
doentes beneficiam do TP em termos de quantidade e qualidade de vida.(144, 148, 149)  
Intervenção Nutricional 
A abordagem nutricional standard na FQ consiste numa dieta hiperenergética e 
hiperlipídica, com a suplementação de vitaminas lipossolúveis (A,D,E e K) e 
minerais e TSEP.(1, 127, 150, 151) As recomendações para a abordagem nutricional 
usam os valores de IMC como pontos de decisão (Quadro 1).(151)   
Quadro 1 – Abordagem nutricional recomendada segundo os intervalos de IMC(23, 77, 151, 152) 
Índice de Massa Corporal (IMC) Abordagem nutricional  
18,5 a 22 kg/m2 nas mulheres e 18,5 a 23 kg/m2 
nos homens ou não ocorrer perda de peso 
Aconselhamento alimentar preventivo 
<18,5 kg/m2 ou ocorrer perda de peso de 5% nos 
últimos 2 meses 
Modificar a dieta, utilizando estratégias para 
aumentar o valor energético e ponderar o uso de 
suplementos nutricionais orais (SNO) 
Persistência do IMC <18,5 kg/m2 ou perda de peso 
contínua (> 5%) 
Discutir os benefícios e uso do suporte nutricional 
entérico (NE) 
IMC> 25 kg/m2 Considerar estratégias para reduzir o ganho de 
peso, ou em alguns casos reduzir o peso 
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As recomendações Europeias e dos Estados Unidos da América apontam para uma 
ingestão energética entre as 120-150% e 110-200%, respetivamente, das 
necessidades energéticas para a população saudável com a mesma idade, sexo e 
altura.(77, 151) De facto, as necessidades energéticas variam significativamente, 
dependendo do grau de mal absorção, função pulmonar, nível de inflamação 
crónica e presença de exacerbações respiratórias agudas.(77) A IP, as persistentes 
infeções e inflamações pulmonares contribuem para o aumento das necessidades 
energéticas.(23, 87, 127, 153-157) Relativamente à distribuição de macronutrientes, 
recomenda-se que 35-40% do valor energético total (VET) seja fornecido pela 
gordura, 20% de proteína e 40-45% de hidratos de carbono.(22, 127) Recentemente, 
a elevada percentagem de gordura saturada e trans na dieta tem preocupado os 
profissionais de saúde, uma vez que pode aumentar o risco de dislipidemia e 
doença cardiovascular, bem como pode exacerbar a inflamação.(22, 158-160) Com a 
melhoria da sobrevivência sugere-se uma dieta mais protetora a nível 
cardiovascular, encorajando-se o consumo de gordura mono e polinsaturada.(6, 23, 
158) Têm sido descritas diminuições dos níveis de ácido linoleico e do ácido 
docosahexaenóico.(161-164) Sugere-se que a ingestão de ácidos gordos essenciais, 
bem como a suplementação com ácidos gordos polinsaturados n-3 podem fornecer 
benefícios anti inflamatórios e melhorar a função pulmonar.(104, 165-170) Contudo, 
como a evidência ainda não é suficiente(169), não existem recomendações 
específicas para a suplementação de ácidos gordos.(6) Apesar das recomendações 
apontarem que 20% do VET provenha de proteínas(127, 151), tem sido reportada a 
perda de massa magra corporal (MMC), pelo que as necessidades proteicas 
parecem ser maiores devido ao aumento do trabalho respiratório, ao estado 
inflamatório crónico e à presença de exacerbações.(22) A digestão proteica também 
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está severamente reduzida, sendo de 47% em comparação com indivíduos 
saudáveis.(171) Sugere-se assim que a ingestão seja superior a 20% do VET, como 
indicado noutras doenças crónicas inflamatórias, com o objetivo de manter a MMC 
e melhorar a função pulmonar.(22) Quando os adultos apresentam desnutrição ou 
dificuldade no ganho de peso, para se aumentar a ingestão energética deve-se 
encorajar a ingestão de alimentos densamente-energéticos e ricos em gordura, e a 
fortificação das refeições com a adição de azeite ou óleos vegetais, manteiga, 
queijo gordo e natas.(6) Estes podem ajudar a assegurar as necessidades 
energéticas, sem aumentar muito o volume necessário.(2) Devem ser encorajadas 
também a realização de refeições pequenas e frequentes.(6) Os SNO podem ser 
benéficos no aumento da ingestão energética e na melhoria do ganho de peso.(6, 
129, 151, 172) Contudo, estes são caros e podem não atingir o objetivo pretendido se, 
em vez de serem utilizados como um componente adicional, forem usados como 
substitutos de refeições, diminuindo assim o aporte energético proveniente da 
comida.(173-177) Para assegurar que os SNO fornecem benefício nutricional extra, e 
não são substitutos das refeições, é importante reavaliar regularmente o seu uso. 
A variedade de formas e sabores disponíveis minimiza a fadiga do sabor.(6) A NE 
permite melhorar ou manter o peso nos adultos que são incapazes de ter a ingestão 
energética-proteica adequada para cumprir os objetivos nutricionais, apesar da 
avaliação e intervenção apropriada da equipa multidisciplinar.(151, 178) A NE melhora 
o ganho de peso, IMC, estado nutricional e otimiza a função pulmonar.(172, 179-184) O 
risco de síndrome de realimentação deve ser avaliado antes de se iniciar a NE.(185) 
Para indivíduos que necessitam de suporte nutricional por um curto período de 
tempo (<3 meses) recomenda-se a sonda naso gástrica.(178) No suporte nutricional 
a longo prazo, a gastrostomia endoscópica percutânea é preferida.(6) A NE pode 
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contribuir para a hiperglicemia, pelo que quando é iniciada deve-se monitorizar 
mensalmente os níveis glicémicos.(178) A NE é introduzida gradualmente, de acordo 
com a tolerância, e pode ser administrada como débito contínuo noturno, por bólus 
durante o dia, ou a combinação dos dois. Apesar da alimentação intermitente ser 
mais fisiológica, recomenda-se o débito contínuo noturno pois permite encorajar a 
ingestão de uma dieta hiperenergética durante o dia com benefício psicológico para 
o doente.(6, 127, 178) As enzimas pancreáticas devem ser tomadas no início e fim da 
NE.(6, 178, 186, 187) Também se deve monitorizar o IMC, a tolerância, a ingestão 
energética por via oral e as complicações GI, realizando alterações caso o indivíduo 
não cumpra os objetivos nutricionais ou não estiver a tolerar.(178) A Nutrição 
parentérica não é recomendada por rotina devido ao risco das suas complicações, 
dificuldade de administração e alto custo. Pode ser importante a curto prazo 
enquanto a NE não é possível.(6, 77) Os indivíduos com IP têm um maior risco de 
défice de vitaminas lipossolúveis.(6, 188) Mesmo os que não apresentam IP têm risco 
de défice. Na FQ as necessidades de sódio, cálcio, ferro e zinco podem ser maiores 
devido ao aumento das perdas pelo suor, mal absorção intestinal e inflamação 
crónica.(6, 7) Desta forma, o objetivo da intervenção nutricional é garantir valores 
ótimos destas vitaminas e minerais.(189) Os níveis plasmáticos de vitaminas 
lipossolúveis devem ser avaliados, pelo menos, anualmente.(6, 77) Na IP recomenda-
se a avaliação 3-6 meses após iniciação ou alteração de suplementação com 
enzimas e vitaminas, e a partir daí anualmente.(77, 190) Os suplementos vitamínicos 
devem ser tomados juntamente com alimentos ricos em gordura e com enzimas 
pancreáticas, de forma a melhorar a absorção.(6) As recomendações de 
micronutrientes têm variado ao longo dos anos e conforme as organizações, por 
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isso é necessária maior investigação para determinar as doses seguras e eficazes 
na função pulmonar e complicações relacionadas com a FQ (Quadro 2).(191)  




Europeia de FQ 
(2002) 
Fundação de FQ 
(2004) 
Sociedade 
Europeia de FQ 
(2011) 





Vitamina A (IU)    
(1 IU = 0,33 µg) 
4000 - 10 000 
IU/dia para IP 
            Ou 
0,5 - 1 mg/kg de 
β-caroteno para 


















Vitamina D (IU) 
(1 IU = 0,025 µg) 
400 – 2000 IU/dia 










400 - 800 IU/dia 
1000 - 5000 IU/dia 
 
Ajuste para níveis 
de 25(OH)D 
superiores a      
20 ng/mL 
 







≥ 800 - 2000 IU 
D3/dia 
Vitamina E (IU)    
(1 IU = 0,67 mg) 
 
≤ 400 IU/dia 
 





Vitamina K (µg) 
1000µg/dia ou 
10000 µg/semana 
para IP ou 
colestase  
 





2500 – 5 000 
µg/semana  
 



























extensa do íleo 
terminal  
 
≥ 100mg de 


















Cálcio (mg) Suplementar se 
deficiência  
 
Não disponível ≥ 1000 a 1200 
mg/dia específico 
para a idade 
 
Não disponível 
Sódio (mg) Não disponível Não disponível Adição de sal no 





As perdas elevadas de sódio pelo suor ou através de diarreias e vómitos, febre, 
atividade física e clima quente podem resultar em níveis inadequados.(6) Se a 
suplementação de sódio for necessária, esta deve ser feita através de alimentos 
salgados ou de cápsulas de cloreto de sódio.(6) O cálcio pode estar em défice devido 
ao défice de vitamina D, à baixa ingestão de cálcio, mal absorção intestinal e ao 
aumento de perdas fecais.(6, 110) É sugerida que a ingestão diária deve ser, no 
mínimo, igual à DRI.(6) Se a ingestão permanecer baixa, pode-se suplementar.(6) É 
importante que a PERT seja adequada, de forma a manter a lipólise e assim impedir 
que o cálcio seja excretado nas emulsões de gordura.(6) Metade dos adultos 
apresentam défice de ferro(193), sendo que este está associado a uma pior função 
pulmonar.(193) A mal absorção, infeção e inflamação crónica, perdas sanguíneas 
crónicas e ingestão inadequada contribuem para o seu défice. (6, 88, 194-197) O estado 
de ferro deve ser monitorizado e a suplementação baseada na hemoglobina e 
hematócrito.(7) Mais de 20% dos adultos apresentam deficiência de zinco, e estes 
têm uma maior prevalência de CFRD, estão mais suscetíveis a infeções e exibem 
pior função pulmonar.(198-202) O défice de vitamina A tem sido descrito em 10-40% 
dos doentes. O défice desta pode levar à xeroftalmia e aumento da suscetibilidade 
a infeções. Também está associado a um pior estado clínico, pior função pulmonar 
e aumento das exacerbações pulmonares.(6, 203-205) Por outro lado, o seu excesso 
está associado com hepatotoxicidade e menor DMO.(204) Apesar da suplementação 
com vitamina D, estima-se que até 90% dos adultos com FQ apresentam défice.(206-
210) A vitamina D tem um papel essencial na absorção intestinal de cálcio.(211) 
Também tem influência na força dos músculos respiratórios, função pulmonar, 
capacidade de resolver as infeções e na secreção de insulina.(212) A vitamina D 
pode ajudar a regular a inflamação, devido às suas propriedades imuno 
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regulatórias, anti microbianas e anti inflamatórias. A vitamina D diminui as 
citoquinas pró inflamatórias que promovem a destruição tecidular, e que são 
abundantes nos pulmões de doentes com FQ.(207, 213-215) Doses maiores que as 
recomendadas para a saúde óssea podem ser necessárias.(214) Contudo, impõem-
se mais estudos para comprovar esta ação benéfica.(209, 216) A vitamina E é um 
antioxidante essencial que ajuda a diminuir os radicais livres de oxigénio, protege 
os ácidos gordos do dano oxidativo e ajuda a preservar as membranas celulares.(6, 
77, 188, 217) As suas necessidades aumentam com o stresse oxidativo durante a 
infeção respiratória crónica e a inflamação.(6, 218, 219) A vitamina K tem um papel 
importante na coagulação do sangue e na BMD.(220) O défice de vitamina K deve-
se à IP e também ao uso prolongado de antibióticos. Este fator pode colocar alguns 
indivíduos em risco adicional de défice por alterar a flora intestinal que produz 
vitamina K. Parece também que todos os indivíduos com CFLD apresentam 
défice.(220-223) O défice de vitaminas hidrossolúveis, como o ácido fólico, vitamina 
B12 e vitamina C é raro.(6)  
Estado Nutricional 
A malnutrição deve-se ao aumento das necessidades energéticas, aumento das 
perdas energéticas, diminuição da ingestão alimentar, diminuição da absorção e 
défice de nutrientes.(7, 22, 127, 163, 224-226) A principal causa das perdas energéticas é 
a mal absorção, que resulta da IP.(6) As perdas energéticas pioram quando a mal 
absorção está associada com a DRFQ(98) e DHFQ.(87, 103) Os doentes com FQ têm 
dificuldade em ter uma ingestão energética, proteica e lipídica adequada(227-229), 
devido à presença de fatores psicológicos como o stresse(7); das medicações que 
alteram o paladar e causam dor abdominal; os pólipos nasais ou sinusite que 
diminuem o paladar e olfato, causam dor na deglutição, e dificultam a respiração 
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no momento de ingestão e o desconforto relacionado com problemas GI, como o 
refluxo gastro esofágico, náuseas, obstipação, SOID e CEBID.(7, 22, 230) Desta forma, 
é essencial avaliar individualmente a ingestão nutricional, de forma a promover que 
as recomendações nutricionais são cumpridas.(228) Em adultos com FQ, há uma 
ligação clara entre um bom estado nutricional e melhor função pulmonar, o que 
melhora os resultados clínicos e sobrevivência.(7, 22, 151, 231) Doentes com um baixo 
IMC têm um risco 6 vezes maior de ter doença pulmonar severa do que indivíduos 
com IMC normal.(232) De facto, os doentes com um IMC inferior a 19 kg/m2 têm 
menor função pulmonar (FEV1 25-60%) comparando com aqueles que têm um IMC 
superior a 19 kg/m2 (FEV1 60–90%).(184) A malnutrição afeta a função dos músculos 
respiratórios, diminui o estado imunológico, diminui a função pulmonar e está 
associada com maior frequência de exacerbações e hospitalizações.(233-236) Apesar 
do estado nutricional na FQ ter melhorado marcadamente, este ainda permanece 
um desafio major para alguns indivíduos.(237) Nos Estados Unidos da América a 
média de IMC em adultos com FQ é de 22,1 kg/m2, sendo que 22% dos adultos 
têm um IMC inferior a 18,5 kg/m2.(6) De acordo com a Sociedade Europeia de FQ, 
aproximadamente 50% dos adultos não apresenta um adequado estado 
nutricional.(6) Assim, o objetivo é atingir o IMC de 23kg/m2 nos homens e 22kg/m2 
nas mulheres.(151) Recomenda-se a monitorização do IMC pelo menos a cada 3 
meses. Indivíduos desnutridos devem ser monitorizados mais frequentemente. Em 
caso de admissão hospitalar, o peso deve ser monitorizado 2x/semana.(6) Contudo, 
o IMC também apresenta limitações, uma vez que não difere a massa gorda da 
MMC, pelo que não pode ser utilizado para avaliar as alterações na composição 
corporal.(6, 238) A baixa MMC não foi detetada pelo IMC em 58% dos adultos com 
FQ.(239) A baixa ou depleção da MMC está associada com função pulmonar 
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diminuída e um aumento da mortalidade na FQ(240-242), pelo que a intervenção 
nutricional deve melhorar a massa muscular, e não focar apenas no aumento do 
peso corporal ou IMC.(22, 239) Surpreendentemente, o excesso de peso e obesidade 
são um problema cada vez mais frequente(243) (7,0% em 1990 para 18,4% na última 
década(244)). A função pulmonar nos doentes com excesso de peso/obesidade é 
melhor que nos doentes com desnutrição. Contudo, o excesso de peso não confere 
nenhum benefício na função pulmonar em comparação com indivíduos com um 
IMC normal.(245) De facto, a elevada percentagem de gordura corporal, IMC normal 
e baixa MMC tem sido inversamente associada com a função pulmonar.(6, 22, 244, 246) 
Assim, não existem vantagens em promover um IMC superior ou igual a 25 
kg/m2.(245) A MMC é um indicador mais sensível de um pior estado nutricional que 
o IMC.(6)  
Análise Crítica e Conclusão 
A abordagem nutricional através de uma dieta hiperenergética, hiperlipídica, com a 
suplementação de vitaminas lipossolúveis e minerais tem contribuído para a 
melhoria do estado nutricional dos indivíduos com FQ. Um ótimo estado nutricional 
está associado com melhor função pulmonar otimizando o estado clínico, 
sobrevivência e qualidade de vida do doente.  
Assim, a realização de uma avaliação individualizada da ingestão nutricional e da 
composição corporal é muito importante para assegurar o cumprimento das 
recomendações nutricionais e otimizar o estado nutricional.  
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